Neurofibroma mediastínico by Jorba, J. et al.
Arch. Pediat.: 1987; 38: 271-274 
NEUROFIBROMA MEDIASTINICO 
J JORBA*, M MARTI**, X PASTOR*, MA SANCHO***, J RAMIREZ**, L MORALES*** 
Var6n de 3 afios y 9 meses de edad, 
remitido por su Pediatra, por hallaz-
go casual de masa tonicica tras prac-
tica de radiografia de t6rax, con mo-
tivo de una infecci6n respiratoria in-
tercurrente. 
No existen antecedentes familiares 
de interes; entre los personates desta-
ca una deambulacion tardia (18 m), 
dificultad para la locuci6n y manchas 
cutaneas de aparici6n a los dos me-
ses de vida que han aumentado en nu-
mero y tamafio de forma progresiva. 
La exploraci6n fisica muestra: 
Buen estado general,. talla elevada 
(107 em, P 97), normotenso (105/65), 
dislalia, macrocefalia (53,5 em, P 90), 
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pectum excavatum, talos valgos y dis-
creta escoliosis dorsal. En Ia piel pre-
sencia de 40-50 maculas cutaneas, co-
lor «cafe con leche» de hordes bien 
definidos y diametro superior a 1,5 
em, tambien estan presentes inconta-
bles efelides en pliegues de flexi6n. La 
exploraci6n neurol6gica s6lo demues-
tra una torpeza motora con dificul-
tad para Ia marcha y Ia manipulaci6n 
manual. El resto de Ia exploraci6n sis-
tematica es normal. 
Entre los examenes complementa-
rios practicados se aprecia una masa 
mediastinica posterior, en Ia RX de 
t6rax, bien delimitada, que se confir-
ma con Ia T AC que pone de mani-
fiesto Ia existencia de una pequefia 
calcificaci6n en el interior. La Reso-
nancia Nuclear Magnetica confirma 
y delimita mejor el hallazgo de re<;ha-
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Figura I. Celulas tumorales positivas tras apli-
caci6n de Ac. antiproteina S-100 (Avidina-
Biotina 250 x). 
zo pulmonar y englobamiento de las 
estructuras vasculares vecinas. No 
existen anomalias oseas. El estudio 
ocular, auditivo, T AC craneal y la 
analitica fueron completamente nor-
males. El CI resulto en cifras limftro-
fes (81) y el EEG mostro una dis-
creta lentificacion inespecffica. 
Baja anestesia general, se intervi-
no, practicandose una toracotomfa 
derecha, en la que se evidencio una 
tumoraci6n paramediastinica derecha 
de situacion extrapleural. Previa di-
seccion de la arteria subclavia, tron-
co venoso braquicefalico y arteria ver-
tebral derecha que estaban engloba-
das par la tumoracion, se efectuo exe-
resis total de la misma, comproban-
d~se la no afectacion del espacio su-
baracnoideo y medula espinal. 
Fueron remitidos, para estudio 
anatomopatologico, cinco fragmentos 
tisulares, el mayor de 4 c;m de dia-
metro maximo. Presentaban una su-
perficie nodular y a la seccion apare-
cfan bien delimitados y encapsulados,. 
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constituidos por un tejido grisaceo de 
aspecto fasciculado. 
Microscopicamente existe par una 
celularidad variada apreciandose unas 
celulas de aspecto ondulado, con nu-
cleos alargados y otras de citoplasma 
mal definido con nucleos pequefios, 
redondos. No se observan mitosis ni 
atipias celulares. Perifericamente se 
compruebFt que estan en relacion a ra-
mas nerviosas. De forma aislada se 
visualizan celulas neuronales ganglia-
nares que indican que la tumoracion 
afecta a un ganglia vegetativo de la 
region mediastfnica. La tincion de 
Giemsa demuestra la presencia de nu-
merosos mastocitos, que son un ele-
mento que acompafia frecuentemen-
te a este tipo de tumores. 
Se realizaron tecnicas de inmuno-
histoqufmica para deteccion de pro-
tefnas S-100, resultando positivas, 
siendo este hallazgo caracterfstico en 
este tipo de tumores. (Figura 1). 
En conclusion se trata de neurofi-
bromas multiples que afectaban a la 
region mediastinica. 
DISCUSION 
El diagnostico de confirmacion de 
la neurofibromatosis es anatomopa-
tologico, puesto que es preciso de-
mostrar la presencia de neurofibro-
mas acompafiando las manchas «cafe 
con leche». Sin embargo este data es 
raro obtenerlo en la edad pediatrica, 
ya que los neurofibromas suelen apa-
recer en la epoca puberal y raramen-
te en escolares. Su presencia por de-
bajo de los 5 afios es excepcional, 
aunque ha sido descrito algun caso de 
neurofibroma congenito. 
Generalmente la asociaci6n de al-
teraciones ofrece suficientes datos pa-
ra el diagn6stico de neurofibromato-
sis. En el caso expuesto se manifiesta 
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la megacefalia, escoliosis y deficit in-
telectual, que en ausencia de otros da-
tos como son sufrimiento fetal, trau-
matismos, mal ambiente social etc., 
obliga a considerarlo como primario. 
La ausencia de antecedentes familia-
res noes 6bice para el diagn6stico, ya 
que faltan en un 500Jo de los casos, de-
bido al alto grado de mutaciones es-
pontaneas. 
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